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A praenatalis ultrahangvizsgálatok elterjedése óta számos próbálkozás történt a ritka Cantrell-pentalógia (elülső hasfali defektus, 
sternumdefektus, elülső diaphragmahernia, pericardiumhiány és szívfejlődési rendellenesség) intrauterin felismerésére. Célkitűzés és 
módszerek: Intézetünkben 1991. január és 2009. június között diagnosztizált Cantrell-pentalógiás magzatok praenatalis 
ultrahangvizsgálati eredményeit hasonlítottuk össze a boncolás során leírt fejlődési rendellenességeikkel. Saját és a nemzetközi szak-
irodalomban található Cantrell-pentalógiás magzatok prae- és postnatalis leletei alapján vizsgáltuk a pentalógia részét képező 
malformatiók és ectopia cordis előfordulási gyakoriságát, és ezek praenatalis felismerési arányát. Eredmények: A fenti időszakban 
6 Cantrell-pentalógiás magzatot diagnosztizáltunk. Praenatalisan 3 esetben multiplex, 3 esetben izolált malformatiót észleltünk. 
A boncolás sternumdefektust minden magzatban igazolt. Összesen 49 Cantrell-pentalógiás eset adatainak elemzése azt mutatja, 
hogy a praenatalisan leggyakrabban felismert ectopia cordis (91%, 31/34) és hasfali defektus (83%, 38/46) mellett (prevalenciájuk 
69%, 34/49 és 94%, 46/49) a pentalógiás magzatok jelentős részében sternumdefektus (80%, 39/49) és elülső diaphragmahernia 
(73%, 36/49) is megtalálható. Következtetések: A Cantrell-pentalógia részét képező, de izoláltnak vélt malformatio praenatalis ész-
lelésekor érdemes keresni a tünetegyüttes további összetevőit a pontos diagnózis intrauterin felállítása érdekében. 
Kulcsszavak: Cantrell-pentalógia, ectopia cordis, sternumdefektus, praenatalis diagnózis
Pentalogy of Cantrell: six new cases
Cantrell’s pentalogy is a rare multiple malformation syndrome consisting of supraumbilical abdominal wall defect, sternal defect, 
pericardial defect, anterior diaphragmatic defect and heart malformation. Aims and methods: Prenatal ultrasound ﬁ ndings and mal-
formations described during autopsy of the Cantrell’s pentalogy cases diagnosed between January 1991 and June 2009 in our in-
stitute were reviewed. A literature research was conducted to analyze the prevalence and prenatal detection rate of the ﬁ ve previ-
ously described malformations and ectopia cordis in the Cantrell’s pentalogy cases. Results: Six cases of Cantrell’s pentalogy were 
diagnosed during the study period in our department. Sonography detected multiple malformations in 3 cases, and isolated malfor-
mation in 3 cases. Analyzing the data of 49 Cantrell’s pentalogy cases altogether showed that, beside abdominal wall defect and 
ectopia cordis which had the highest prenatal detection rate (83% and 91% with a prevalence of 94% and 69%, respectively), sternal 
defect and anterior diaphragmatic hernia were also present in a large number of the cases (80% and 73% respectively). Conclusion: 
Sonographic identiﬁ cation of the sternal defect or diaphragmatic hernia may help to differentiate Cantrell’s pentalogy from malfor-
mations part of the syndrome but occurring as isolated defects.
Keywords: Pentalogy of Cantrell, ectopia cordis, sternal defect, prenatal diagnosis
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1. táblázat Cantrell-pentalógiás eseteink prae- és postnatalis leletei
Praenatalis
UH-lelet
GS Kimenetel Nem
Súly
Fetopatológiai vizsgálati eredmények
Hasfali 
defectus
Sternum-
defectus
Pericar-
dium- 
hiány
Hernia
diaphragmatica
Ectopia
cordis 
Vitium Társuló 
rendelle-
nesség
1 1991 Ectopia cordis
Cor unilocurale
Hernia 
diaphragmatica 
l.d.
36 Hüvelyi 
szülés
a 38. 
héten
Fiú
2600 g
nincs van van nincs van Cor uniloculare
Pulmonalis 
atresia
2 2001 Ectopia cordis
Hasfali defectus
Scoliosis
18 Vetélés-
indukció
Fiú
280 g
van van nincs van van VSD
A. pulmonalis 
gracilis
3 2003 Fallot-tetralógia 22 Vetélés-
indukció
Fiú
480 g
nincs van van van nincs Fallot-tetralógia
Részleges 
tüdővéna-
transpositio
Meckel- 
diverticulum
4 2004 Gastroschisis 19 Vetélés-
indukció
Fiú
290 g
van van nincs nincs van nincs
5 2005 Ectopia cordis 10 Vetélés-
indukció
Lány
60 g
van van van van van nincs Vese-
dysplasia
6 2009 Ectopia cordis
Hasfali defectus
Sternumdefectus
20 Vetélés-
indukció
Lány
350 g
van van nincs van van Cor uniloculare
Truncus 
arteriosus
communis
GS: terhességi hét a praenatalis UH-vizsgálatkor
1958-ban James Cantrell és munkatársai öt fejlődési 
rendellenesség (elülső hasfali defektus, sternumdefektus, 
elülső diaphragmahernia, pericardium rekeszi részének 
hiánya és szívfejlődési rendellenesség) több betegükön 
észlelt együttes előfordulása alapján írták le a ma Cantrell-
pentalógia néven ismert multiplex malformatiós szind-
rómát. Tekintettel a szindróma rossz prognózisára, 
a praenatalis ultrahangvizsgálatok elterjedése óta számos 
próbálkozás történt a szindróma intrauterin felismerésé-
re. Cantrell eredeti közleményében újszülött, csecsemő, 
kisded és serdülőkorú betegeket mutatott be. A valódi 
ectopia cordist nem sorolta a pentalógia kritériumai közé 
[1]. A praenatalis ultrahangvizsgálatok során azonban 
elterjedtté vált a diagnózis felállítása az intrauterin jól fel-
ismerhető omphalokele és ectopia cordis együttes ész-
lelésekor. Tanulmányunkban az elmúlt 17 és fél évben 
intézetünkben észlelt Cantrell-pentalógiás eseteket mu-
tatjuk be, és a saját, valamint a szakirodalomban közölt 
esetek áttekintése alapján elemezzük a praenatalis felis-
merés lehetőségeit.
Módszer
A Semmelweis Egyetem I. Sz. Szülészeti és Nőgyó-
gyászati Klinikáján 1991. január és 2009. június között 
 diagnosztizált Cantrell-pentalógiás esetekben a bonco-
láskor leírt malformatiókat és a praenatalis ultrahangvizs-
gálatok során észlelt eltéréseket hasonlítottuk össze. 
A nemzetközi szakirodalom elemzésekor a Cantrell-
pentalógia részét képező korábban említett öt fejlődési 
rendellenesség és ectopia cordis előfordulási gyakorisá-
gát, valamint ezek praenatalis felismerési arányát vizs-
gáltuk a közölt esetekben. A Pubmed Central adatbázi-
sában a „Cantrell’s pentalogy”, „Cantrell’s syndrome” 
és „Pentalogy of Cantrell” keresőszavakat használtuk. 
A megjelenített közlemények közül az angol vagy német 
nyelvű, teljes cikk formájában elérhető eredeti esetbe-
mutatásokat használtuk fel, amelyek megfelelő prae- és 
postnatalis adatokat is tartalmaztak. Elfogadtuk azokat, 
amelyek részletes intrauterin ultrahanglelet hiányában 
megemlítették, hogy az adott terhesség komplikáció-
mentes volt, vagy ismételt ultrahangvizsgálatok ellenére 
nem észleltek eltérést. Megfelelő postnatalis adatnak
tekintettük, ha a Cantrell-pentalógiás magzatok vagy
újszülöttek fejlődési rendellenességeit sebészeti beavat-
kozás, képalkotó vizsgálatokkal kiegészített ﬁ zikális vizs-
gálat vagy autopszia elvégzése alapján írták le a szerzők. 
A fenti kritériumoknak az 1965 és 2009. január között 
megjelent esetbemutatások közül 28 felelt meg. Végül 
28 eredeti közlemény 43 [2, 3, 4, 5, 6, 7, 8, 9, 10, 11, 
12, 13, 14, 15, 16, 17, 18, 19, 20, 21, 22, 23, 24, 25, 
26, 27, 28, 29] és a 6 saját esetet összegezve 49 Cantrell-
pentalógiás magzat fejlődési rendellenességeit tekintet-
tük át. 
Eredmények 
1991. január és 2009. június között klinikánkon 6 eset-
ben diagnosztizáltunk Cantrell-pentalógiát, ezek pontos 
adatait az 1. táblázat tartalmazza. Egy esetben a komp-
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A
lex magzati malformatio későn, a terhesség 36. hetében 
került felismerésre. A várható rossz életkilátás miatt hü-
velyi szülés mellett döntöttünk, az újszülött korrekciós 
műtétjétől – a házaspárral egyetértésben – eltekintet-
tünk, aki így 19 órás korában exitált. A praenatalis ultra-
hanglelet alapján 5 esetben vetélésindukció történt. Két 
esetben multiplex malformatio (1.A és B ábra), egy 
 esetben ectopia cordis, egy esetben Fallot-tetralógia, egy 
esetben pedig gastroschisis miatt történt a terhesség 
megszakítása.
A 4 ﬁ ú és 2 leánymagzat fetopatológiai vizsgálata-
kor sternumdefektus minden esetben jelen volt, ectopia 
cordist 5 esetben észleltünk. Elülső diaphragmahernia 
és supraumbilicalis hasfali defektus 4-4 esetben, pericar-
diumhiány pedig 3 esetben fordult elő (2. ábra). A prae-
natalisan gastro schisisnek leírt esetben a patológiai vizs-
gálat a magzati has köldökig terjedő supraumbilicalis 
középvonali defektusát mutatta ki a társuló rendellenes-
ségek mellett. Szívfejlődési rendellenességet 4 Cantrell-
2. ábra Ötödik eset. A 10 hetes magzat középvonalbeli defektusa a 
sternum proximalis végétől a köldökig terjed, amelyen keresztül 
a szív, máj és vékonybelek is előtüremkednek
1. ábra A Cantrell-pentalógia praenatalis diagnózisát gyakran az 
intrauterin is jól felismerhető ectopia cordis és hasfali defektus 
együttes észlelésekor állítják fel. A) Az első esetben a 35. héten 
észleltük a magzati szív kóros elhelyezkedését. B) A második 
esetben a 18. héten ábrázolódott a szív és belek magzati testen 
kívüli elhelyezkedése, amely már praenatalisan felvetette a 
Cantrell-szindróma lehetőségét
B
pentalógiás magzatban észleltünk, amely minden eset-
ben komplex volt.
Saját anyagunkban három olyan eset fordult elő, ahol 
a vetélésindukció egy-egy izoláltnak vélt malformatio 
(ectopia cordis, Fallot-tetralógia, illetve gastroschisis) 
miatt történt, és a fetopatológiai vizsgálat során észlelt 
további fejlődési rendellenességek alapján állítottuk fel a 
Cantrell-pentalógia diagnózisát. Továbbá lényeges meg-
ﬁ gyelésnek tekintjük, hogy az elülső diaphragmahernia, 
amely 4/6 esetben volt jelen, praenatalisan egy esetben 
sem került felismerésre, sternumdefektust pedig, amelyet 
a fetopatológiai vizsgálat minden Cantrell-pentalógiás 
magzatban kimutatott, csak egy alkalommal sikerült 
intrauterin detektálni. Felmerült tehát a kérdés, hogy az 
intrauterin kimutatható hasfali defektus és ectopia cordis 
mellett a Cantrell-pentalógia többi összetevője milyen 
gyakran van jelen a diagnosztizált esetekben, és az adott 
malformatiók milyen arányban ismerhetők fel a praenatalis 
ultrahangvizsgálat során. 
Negyvenkilenc Cantrell-pentalógiás magzatban a 
szindróma részét képező fejlődési rendellenességek és 
az ectopia cordis előfordulásának arányát, valamint az 
egyes malformatiók méhen belüli felismerésének ará-
nyát a 3. ábra mutatja. A leggyakrabban előforduló fej-
lődési rendellenesség a hasfali defektus volt (94%, 
46/49), amely a praenatalis felismerési arányt tekintve 
az ectopia cordis után a második legmagasabb arány-
ban észlelt malformatio volt. Ectopia cordis, amely az 
esetek 69%-ában (34/49) fordult elő, 91%-ban (31/34) 
már méhen belül felismerésre került. Érdekes, hogy 
sternumdefektusról a postnatalis vizsgálatok alapján az 
esetek 80%-ában (39/49) számolnak be, míg méhen 
 belül ritkán ismerték fel, mindössze 15%-ban (6/39). 
Diaphragmahernia 73%-ban (36/49), pericardialis de-
fektus 65%-ban (32/49) és szívfejlődési rendellenesség 
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szintén az esetek 65%-ában (32/49) volt jelen. Prae-
natalisan az esetek 53%-ában (17/32) diagnosztizáltak 
vitiumot, de a felismert esetekben is a postnatalis képal-
kotó vizsgálatok vagy a fetopatológiai vizsgálat további 
szívfejlődési rendellenességeket mutatott ki több eset-
ben. Az elülső dia phrag maherniát a sternumdefektus-
hoz hasonlóan alacsony arányban, 14%-ban (5/36) mu-
tatták ki praenatalisan, pericardialis defektus méhen 
belüli felismeréséről pedig csak 1 esetben számoltak be 
(3%).
Megbeszélés 
A ritka Cantrell-pentalógia incidenciája 5,5 eset/1 millió 
élveszülésre becsülhető [29]. A mind az öt malformatiót 
tartalmazó teljes pentalógia mellett a szindróma számos 
inkomplett variánsáról is beszámoltak. 1972-ben Toyama 
61 Cantrell-pentalógiás esetet elemezve a szindróma 
3 csoportra osztását javasolta: 1. csoport: biztos diag-
nózis mind az öt malformatio jelenlétével; 2. csoport: 
valószínű diagnózis 4 malformatio meglétekor, amelyek 
között szerepel a szívfejlődési rendellenesség és az elülső 
hasfali defektus; 3. csoport: inkomplett expresszió a 
malformatiók változó kombinációjával, sternumdefektus 
mindig jelen van [30]. Van Hoorn és munkatársai a 
pentalógia prognózisát befolyásoló tényezők vizsgálata-
kor végzett irodalmi áttekintés során 1987 és 2007 kö-
zött 58 publikált Cantrell-pentalógiás esetet találtak, 
amelyek közül 33 volt teljes, 23 inkomplett variáns; 
2 esetben nem határozták meg, hogy a szindróma teljes 
vagy inkomplett expresszióját diagnosztizálták-e [6]. Sa-
ját Cantrell-pentalógiás eseteink a kórbonctani vizsgála-
tok eredményei alapján a szindróma inkomplett varián-
sainak tekinthetők.
A pentalógia pontos etiológiája nem ismert. Kialaku-
lásának hátterében a mesoderma korai embrionális szak-
ban történő kóros fejlődése állhat. Mivel mind a 
splanchnopleurából, mind a somatopleurából származó 
képletek érintettek, a károsodás valószínűleg a primitív 
intraembrionális mesoderma splanchnicus és somaticus 
részre oszlása előtt vagy közvetlenül utána történik 
[31]. 
A középvonalat érintő fejlődési rendellenességek gya-
kori együttes előfordulása alapján feltételezhető, hogy a 
test középvonala egy fejlődési mezőt (developmental 
ﬁ eld) képez [29, 32]. Martin és munkatársai szerint 
ebbe a fejlődési mezőbe eső szerveket, mint a sternumot, 
a rekeszt, az elülső hasfalat, a pericardiumot és a szívet 
érintő komplex rendellenességek súlyosságuk szerint 
széles spektrumon változhatnak; a Cantrell-pentalógia és 
az ectopia cordis is ennek a fejlődési mezőnek a rendelle-
nességeként fogható fel [33]. A Cantrell-pentalógia 
sporadikusan fordul elő, azonban az X-hez kötött domi-
náns öröklődésmenetet mutató, szintén a középvonal-
beli képleteket érintő thoracoabdominalis szindrómához 
hasonlóan, a Cantrell-pentalógia X-hez kötött öröklő-
dése is felmerült néhány familiáris eset kapcsán [32, 33, 
34]. Ez eseteinkben sem zárható ki. A középvonalat 
érintő fejlődési rendellenességek gyakran társulnak kro-
moszómaaberrációval, ezért a magzat karyotypizálása 
megfontolandó.
A Cantrell-pentalógiához számos más szerv fejlődési 
rendellenessége kapcsolódhat. A középvonalat érintő 
malformatiók közül az idegrendszer fejlődési rendelle-
nességeivel (spina biﬁ da, anencephalia, exencephalia, 
meningokele, cephalokele, hydrocephalus) [15, 22, 35], 
valamint ajak- és szájpadhasadékkal társulhat [19].
A vázrendszer rendellenességei közül scoliosis [6, 21, 
36], dongaláb [15, 20, 21], jobb felső végtagot érintő 
hypoplasia és ectodactylia [9], kézhypodactylia [20] tár-
sultak a tünetegyütteshez. Ezeken túl polyspleniával 
[18], Meckel-diverticulummal, bélforgási rendellenes-
séggel [10], epehólyag-agenesiával [18, 20], multicisztás 
vesedysplasiával és pyelectasiával [37] történő együttes 
megjelenésről is beszámoltak. Cysticus hygroma és az 
első trimeszterben mért vastagabb nuchalis oedema is 
társulhat Cantrell-pentalógiához [16, 37]. A vastagabb 
nuchalis oedema kialakulását ezen esetekben a szív 
diszlokációja következtében kialakuló vénás pangás, szív-
fejlődési rendellenesség, a rekeszsérv okozta media-
stinumkompresszió vagy az omphalokele magyarázhatja 
[10]. Saját eseteink közül egy Cantrell-pentalógiás mag-
zatnál (harmadik eset) észleltünk 8 mm-es nuchalis 
oedemát az első trimeszterben, amelynek hátterében a 
Fallot-tetralógia és részleges tüdővéna-transpositio, illet-
ve a rekeszsérv is állhatott. Egy esetünkben Meckel-
diverticulum, egyben pedig vesedysplasia társult a penta-
lógiához.
3. ábra A Cantrell-pentalógiát alkotó fejlődési rendellenességek és 
ectopia cordis előfordulási gyakorisága a postnatalis vizsgálatok 
alapján, valamint az adott malformatiók praenatalis felismerésé-
nek aránya
HD = hasfali defektus; SD = sternumdefektus; PH = pericardiumhiány; 
DH = elülső diaphragmahernia; CD = szívfejlődési rendellenesség; EC 
= ectopia cordis. Az oszlopdiagram a 49 esetben összesen előfordult és 
praenatalisan diagnosztizált malformatiók számát mutatja.
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A Cantrell-pentalógia első praenatalis diagnózisáról 
1984-ben Baker és munkatársai számoltak be [38]. 
1997-ben Liang és munkatársai az első trimeszterben 
a 10. terhességi héten diagnosztizálták a Cantrell-
pentalógiát omphalokele és ectopia cordis együttes ész-
lelésekor [26]. 
A nemzetközi szakirodalomban közölt Cantrell-
pentalógiás magzatok adatait áttekintve látható, hogy a 
praenatalisan jól felismerhető hasfali defektus és ectopia 
cordis mellett az esetek jelentős részében az intrauterin 
kevésbé diagnosztizálható sternumdefektus és elülső 
diaphragmahernia is jelen vannak. A praenatalis MR-
vizsgálat segíthet a sternumdefektus, rekeszsérv és 
omphalokele pontos méreteinek, valamint a hasi és mell-
kasi szervek herniálódásának megítélésében [31]. 
Sternumdefektust azonban kétdimenziós ultrahangvizs-
gálattal is sikerült diagnosztizálni [9, 10, 16, 31], a gya-
nított malformatio pontosabb ábrázolására a három-
dimenziós ultrahangvizsgálat alkalmas [10]. Zalel és 
munkatársai 252, egymást követő terhességben végez-
tek kétdimenziós ultrahangvizsgálatot, eredményeik pe-
dig azt mutatták, hogy a sternumot először a 19. terhes-
ségi héten lehet vizualizálni, amikor is 2–3 csontosodási 
mag ábrázolódik. A terhesség végére a sternumban 4–5 
csontosodási mag lesz látható, és a sternum hossza a ter-
hességi kor előrehaladásával lineárisan nő [39]. Az eddig 
rendelkezésre álló adatok alapján feltételezhető, hogy 
megfelelő felbontású ultrahangkészülékkel a sternum 
vizsgálata, ha célzottan történik, a terhesség második fe-
lében kétdimenziós ultrahanggal is kivitelezhető. Így 
amikor praenatalisan hasfali defektus, omphalokele vagy 
Cantrell-pentalógiában előforduló vitium izoláltan ábrá-
zolódik, a pentalógiában gyakran jelen levő sternum-
defektus kimutatása felvetheti a multiplex malformatio 
fennállásának lehetőségét. Ez jelentősen befolyásolja 
nemcsak az esetleges további vizsgálatok szükségességét 
(háromdimenziós ultrahang, praenatalis MRI), hanem a 
diagnózis pontosítása után a prognózist és a szülők tájé-
koztatását is. 
Amióta Siles és munkatársai rámutattak arra, hogy az 
omphalokeléhez társuló pericardialis folyadékgyülem re-
keszsérv és pericardiumhiány együttes jelenlétére utalhat 
[27], több praenatalisan diagnosztizált, rekeszsérvvel is 
rendelkező Cantrell-pentalógiás magzatnál írtak le peri-
car dialis folyadékgyülemet [10, 11]. A Cantrell-pentaló-
giához kapcsolódó rekeszsérv intrauterin felismerése 
 hagyományos kétdimenziós ultrahangvizsgálattal az ese-
tek egy részében lehetséges [11, 14, 31, 36], a rekesz-
sérv pontos kiterjedésének megítélésére a mag zati MR-
vizsgálat alkalmas [10, 31]. Postnatalisan gyakran a 
műtéti beavatkozás során észlelik az elülső diaphragma-
hernia jelenlétét, pontos kiterjedését.
A magzati echokardiográﬁ ának a praenatalis kivizsgá-
lás során a társuló szívfejlődési rendellenesség felismeré-
sében van jelentősége. Kamrai septumdefektus (72%), 
pitvari septumdefektus (34,6%), bal kamrai diverticulum 
(32,3%), pulmonalis stenosis vagy atresia (31,5%) és 
Fallot-tetralógia (17,3%) fordulnak elő leggyakrabban 
Cantrell-pentalógiában [24]. Ezek közül a pulmonalis 
atresia, a Fallot-tetralógia és a balkamra-diverticulum, 
vagy a pentalógiában ritkábban előforduló hypoplasiás 
balszívfél-szindróma, vagy kettős kiáramlású jobb kamra 
intrauterin jól felismerhető vitiumok. A pentalógiában 
leggyakrabban előforduló kamrai és pitvari sövényhiány 
méhen belül azonban nem mindig diagnosztizálható, 
ezeket gyakran csak a postnatalis szívultrahang vagy pa-
tológiai vizsgálat igazolja. 
Praenatalisan a Cantrell-pentalógia differenciáldiagnó-
zisai közé a „limb-body wall complex”, a thoracoabdomi-
nalis szindróma, az amnionszalag okozta disruptiós szek-
vencia és az izolált ectopia cordis tartoznak. 
A Cantrell-pentalógia mortalitása magas, különösen 
komplett pentalógiában, ectopia cordisszal vagy más 
malformatióval társuló esetekben várható rossz kimene-
tel, valamint a társuló szívfejlődési rendellenesség is be-
folyásolja a prognózist. Ennek ellenére a kombinált fejlő-
dési rendellenességek sikeres egy- vagy kétlépcsős műtéti 
megoldásáról is beszámoltak [3, 40].
Összefoglalva elmondható, hogy a praenatalisan egy-
értelmű eseteken kívül, a Cantrell-pentalógiában előfor-
duló malformatiók izolált észlelésekor keresni kell a 
gyakran jelen levő, de intrauterin nehezebben diagnosz-
tizálható eltéréseket is, főleg a sternumdefektust. A gyer-
meksebészet és szívsebészet fejlődésével a korábban fatá-
lisnak vélt esetek egy részének is lehet pozitív kimenetele, 
ezért szükséges a megfelelő diagnózis felállítása, a prae- 
és postnatalis ellátás megtervezéséhez. 
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